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Sindrome de Wilson-Mikity. Reporte de un caso

(Wilson-Mikity syndrome. A case report)
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RESUMEN

El sindrome de Wilson-Mikity se caracteriza por ser una enfermedad pulmonar crénica atipica en nifios recién nacidos pre-
maturos, menores de 32 semanas y con 1,500 g de peso: desarrolla tempranamente un enfisema intersticial quistico sin tener
antecedente de ventilacion asistida o enfermedad de membrana hialina; el diagnéstico radiolégico confirma esta enfermedad.
Se informa el caso de un recién nacido con deterioro respiratorio progresivo, en el que el diagnéstico final fue de sindrome
de Wilson-Mikity.
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SUMMARY
Wilson-Mikity syndrome is a chronic lung disease of the premature newborn, less than 32 weeks of pregnancy and 1,500 grams,

with atypical presentation and radiological diagnosis, characterized by early of cystic interstitial emphysema, without antecedent
of mechanic ventilation or hyaline membrane disease. We report a newborn case with progressive respiratory distress, in which was

confirmed the diagnosis of Wilson-Mikity syndrome.
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En 1960, Wilson y Mikity reportaron sus experiencias
con relacion a una nueva enfermedad respiratoria en
los nifios recién nacidos: describieron por primera vez
la presentacion atipica de enfermedad pulmonar créni-
ca en el recién nacido prematuro. Esta enfermedad fue
estudiada ampliamente por estos autores y aceptada
bajo el término de un sindrome que lleva el nombre
de sus autores (Wilson-Mikity, SXWM), y se caracte-
riza por el desarrollo temprano de enfisema intersti-
cial quistico, que no aparece de forma secundaria a un
dafio por la ventilacion asistida y no tiene antecedentes
de una enfermedad por membrana hialina.
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CASO CLINICO

Se presenta el caso clinico de un nifio recién nacido de
una mujer con 30 afios de edad y con grupo sanguineo
O Rh negativo; fue de gesta lll y para Il. La mujer habia
tenido control prenatal desde el primer trimestre, con
infeccion de las vias urinarias en las semanas 27-28 de
gestacion. Sus estudios de ultrasonido durante el em-
barazo eran normales; tuvo aplicacién de inmunizacién
para tétanos e influenza.

La madre tuvo ruptura de membrana de tres dias y
leucocitosis a su ingreso hospitalario, se le diagnosticd
corioamnionitis, por lo que fue tratada con doble an-
tibiético. El embarazo se interrumpid por cesarea por
bloqueo peridural; al nacer se reporté un nifio de 32
semanas de gestacion, de sexo masculino, con peso
1,650 g, longitud de 42 cm y Apgar 8/9; su placenta
fétida con liquido amnidtico claro escaso y su cavidad
uterina hipertérmica.

El nifio no mostrd tener dificultad respiratoria al nacer
y se hospitaliz6 en incubadora, indicando su alimentacion
por via oral de acuerdo con sus requerimientos; por el
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problema materno se le suscribieron antimicrobianos. El
nifio tuvo hiperbilirrubinemia, sin datos de isoinmuniza-
cién, ni de hemolisis; su grupo sanguineo fue A Rh positi-
vo. Se le manejo por cuatro dias con fototerapia y el pico
maximo de las bilirrubinas totales fue de 10.6 mg%; a los
cinco dias de vida la indirecta era de 10.0 mg%. Las bio-
metrias hematicas del nifio fueron normales, asi también
sus hemocultivos al nacer y a los tres dias, sin desarrollo
de bacterias; continu6 sin dificultad respiratoria y las ima-
genes radioldgicas sin alteraciones agregadas (Figura 1).

Alos 10 dias de vida mostro tener dificultad respira-
toria que se incrementaba en forma intermitente has-
ta mostrar cianosis acompafiada de disminucion en la
saturacion de oxigeno y con repercusion gasomeétrica,
por lo que fue iniciado a los 16 dias de vida con apoyo
de ventilacion mecénica (Figura 2).

Se mantuvo con alimentacion parenteral de acuer-
do con los requerimientos y durante su estancia (a los
19 dias de vida) tuvo una respuesta inflamatoria con
leucocitosis a expensas de neutrdfilos y monocitos, en-
contrandose con datos de bajo gasto cardiaco; se le dio
apoyo de aminas por seis dias, y se mantuvo con anti-
biético de amplio espectro por 14 dias; ademas de darle
cobertura para la infeccién por gérmenes atipicos.

La evolucién radioldgica a partir de los 10 dias de
vida mostr¢ infiltrado bilateral macronodular con
imagenes quisticas y datos de enfisema intersticial
importante. Las lesiones quisticas eran de tamafio
irregular, algunas con pared gruesa bilateral y con ra-
diopacidad homogénea, también presentd imagenes
quisticas compatibles con sindrome de Wilson-Mikity
(Figuras 2y 3).

Figura 1. Radiografia de tdérax a los 5 dias de vida. No se observan
imagenes quisticas ni datos de enfisema intersticial.

Figura 3. Radiografia de torax a los 25 dias de vida. Imagenes
quisticas con datos de enfisema intersticial. Infiltrado de focos
multiples.

Figura 2. Radiografia de térax a los 14 dias de vida. Imagenes
quisticas de enfisema intersticial, con radiopacidad homogénea.
Las lesiones evolucionan de forma irregular en cuanto a tamafio.
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Figura 4. Radiografia de torax a los 50 dias de vida. Image-
nes quisticas de tamafio irregular, algunas con pared gruesa
bilateral.
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El ecocardiograma a los 20 dias de vida no present6
problema cardioldgico; a los 49 dias de vida se encontro
que el ecocardiograma registraba un didmetro diastélico
de ventriculo izquierdo de 14 mm, el didmetro sistolico
ventricular izquierdo era de 8 mm, la fraccion de eyeccion
80%, la relacién auricula izquierda-aorta era de 1:1.2 y
la presion sistolica de la arteria pulmonar por gradiente
de insuficiencia tricuspidea era de 27 mmHg: estos datos
eran compatibles con presion pulmonar normal.

Los registros por ultrasonido transfontanelar a los
cinco dias de vida y con controles semanales hasta su
egreso hospitalario fueron reportados normales; tam-
bién el ultrasonido renal (a los cinco dias de vida) infor-
mo que los rifiones eran de forma y tamafio normales.

Alos 48 dias de vida fue extubado y se mantuvo con
medidas generales de higiene pulmonar y manejo para
broncodisplasia pulmonar; persistieron las imagenes
quisticas en los estudios radioldgicos (Figura 4). Egresé
a los 58 dias de vida para continuar su observacion cli-
nica en la consulta externa en cuanto a su seguimiento
neonatal y neumolégico.

DISCUSION

El sindrome ya descrito es una enfermedad caracterizada
por malformaciones pulmonares quisticas que se manifies-
tan en los recién nacidos menores de 32 semanas de ges-
tacion; estas malformaciones se caracterizan por areas de
enfisema quistico desde el primer mes de vida postnatal,
las cuales evolucionan para expresarse como una enfer-
medad pulmonar cronica, a pesar de no mostrar un dafio
respiratorio temprano,* por lo que aparecen temprana-
mente las lesiones quisticas en los estudios radioldgicos,
aun en nifios prematuros menores de 1,500 gramos al na-
cimiento.®® El caso clinico que se presenta cumple las ca-
racteristicas descritas: inicio de dificultad respiratoria en la
segunda semana de vida, sin tener antecedente de mem-
brana hialina y sin haber requerido asistencia ventilatoria.

Pese a que este sindrome se ha documentado en
los recién nacidos con un peso desde 830 hasta 1,500
gramos, con un promedio de 1,250 gramos, el neonato
que aqui se presenta tuvo un peso mayor (1,650 gra-
mos) a lo informado por otros autores; aunque se han
llegado a reportar casos de hasta 2,000 gramos.®

En cuanto a sus manifestaciones clinicas en los neo-
natos prematuros, se ha descrito que al tener las vias
respiratorias alin en su proceso evolutivo, tienen mayor
sensibilidad a cambios y esfuerzos mecanicos, por lo que
en estos nifios se manifiesta una fuga de aire al espacio
intersticial en forma quistica,”*° induciendo asi a la acti-
vacion inflamatoria suficiente para dar lugar a hallazgos
histoldgicos y clinicos tipicos de esta enfermedad.
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Es importante mencionar que por la inflamacion
(por la exposicion prenatal a citoquinas) y la suscepti-
bilidad individual (predisposicién genética) este defecto
ha adquirido mayor importancia.*!

En cuanto a la causa que da lugar a esta enfermedad,
ésta aun se desconoce, pero se informa que hay cierta
participacion infecciosa.®%!14 En este caso clinico no
se cuenta con antecedentes previos al inicio de las ma-
nifestaciones, ni de apoyo con oxigeno suplementario
ni ventilacion asistida; sin embargo, se cuenta con el
antecedente materno de respuesta inflamatoria previa
al nacimiento: infeccién de vias urinarias en el tercer
trimestre de embarazo, ruptura de membranas de tres
dias de evolucion al ingreso de la madre a hospitali-
zacion, confirmandose corioamnionitis. Fue asi que se
dio cobertura antimicrobiana desde el nacimiento y no
hubo crecimiento bacteriano en los cultivos, y el neo-
nato evolucion6 en los primeros dias de manera satis-
factoria, aunque los datos de respuesta inflamatoria y
compromiso hemodinadmico se presentaron después
del problema respiratorio en el nifio. Si bien este sin-
drome es raro, no debe considerarse como una enfer-
medad aislada. Su presentacion atipica y el desarrollo
hacia una enfermedad pulmonar crénica invitan a pen-
sar en este diagndstico.’

Aunque la mayoria de neonatos con este sindrome
no requieren ventilacion asistida,® por la evolucién tér-
pida de este nifio si fue requerida. Por otra parte, la
hipertensién pulmonar parece ser una complicacion
comun, por lo que en casos severos debe buscarse de
manera intencionada.’® Cabe mencionar que el nifio
permitio la extubacién y evolucion6 favorablemente
en el segundo mes. Los datos radioldgicos compatibles
con este sindrome persistieron hasta su egreso hasta
los primeros meses de seguimiento por consulta ex-
terna. Cabe mencionar que en las etapas tardias y de
acuerdo con la evolucion de la enfermedad, los cam-
bios radiolégicos pueden llegar a ser indiferenciados
respecto a la displasia broncopulmonar.®® En el peor
de los casos, éstos y los radioldgicos progresan has-
ta ser indistinguibles de una broncodisplasia pulmonar
quistica severa.” Asi pues, tal parece por la cada vez
mayor supervivencia de los nifios prematuros, que se
plantea el desafio de tratar la amplia gama de enferme-
dades pulmonares crénicas, entre las que se encuentra
el sindrome de Wilson-Mikity.'®
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